Criteres diagnostiques, classifications des atteintes 
et criteres d’activite du lupus systemique 


CRITERES DE L ’ AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY DE 1982 
MODIFIES EN 1997 


Lupus si au moins 4 criteres sont presents simultanement ou au cours de I’anamnese 


1. Eruption malaire 

2. Lupus discoi'de 

3. Photosensibilite 

4. Ulcerations buccales ou nasopharyngees 

5. Polyarthrite non erosive 

6. Pleuresie ou pericardite 

7. Atteinte renale : proteinurie superieure a 0,5 g/24 h 

8. Atteinte neurologique: convulsions ou psychose 


9. Atteintes hematologiques : anemie hemolytique 

ou leucopenie inferieure a 4000/mm 3 ou lymphopenie 
inferieure a 1 500/mm 3 ou thrombopenie inferieure 
a 100000/mm 3 

10. Anti-ADN ou anti-Sm ou antiprothrombinase 
ou anticorps anticardiolipines IgG, IgM ou fausse 
serologie syphilitique positive (VDRL+, TPHA-) 

11. Presence de facteurs antinucleaires en I'absence 
de medicaments inducteurs 


Anti-Sm : anti-Smith ; Ig : immunoglobuline ; TPHA : Treponema pallidum hemagglutinations assay, VDRL : Venereal 
disease research laboratory. 
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L e lupus est une maladie 
multisystemique touchant 
preferentiellement la jeune 
femme et evoluant par poussees. 
Les differentes atteintes peuvent 
survenir de fagon concomitante ou 
apparaitre progressivement dans 
le temps. La confirmation du 
diagnostic necessite la presence 
de manifestations cliniques 
associees a I’existence d’auto- 
anticorps, plus ou moins 
specifiques. 

Criteres diagnostiques 

U American College of 
Rheumatology (ACR) a etabli a 
partir de dossiers de lupus 
apparies a des temoins, dont des 
polyarthrites rhumatoides, des 
criteres de classification en 1 982, 
modifies en 1997 (tableau 1). 

La presence de 4 criteres permet 
de classer un malade lupique avec 
une sensibilite et une specificite 
de 96 %. Cependant, ce ne sont 
pas des criteres de diagnostic a 
I’echelon individuel, car ils 
manquent parfois de sensibilite au 
debut de la maladie, les 
differentes atteintes pouvant 
apparaitre progressivement dans 
le courant evolutif. Une jeune 
femme ayant des polyarthralgies, 
une photosensibilite et des 
facteurs antinucleaires a tres 
probablement un lupus meme si 


elle n’a que 3 criteres, il taut done 
mettre en place un traitement 
specifique, de meme pour une 
jeune fille ayant une anemie 
hemolytique auto-immune 
associee a des facteurs 
antinucleaires et des anti-ADN. 
L’analyse du profil biologique est 
un element important du 
diagnostic. La presence de 
facteurs antinucleaires est tres 
sensible (95 a 98 % des lupus), 
leur negativite est done un 
argument important contre le 
diagnostic de lupus. Cependant, 
leur specificite est faible, car ils 
sont presents dans de 
nombreuses maladies 
inflammatoires mais egalement au 
cours des infections virales, voire 
chez les sujets ages. L’existence 
d’anticorps anti-ADN, moins 
sensible (75 % des lupus), a, 
en revanche, une specificite tres 
elevee (95 %), de meme que les 
anti-Smith (anti-Sm) [sensibilite 


30 %, specificite 100 %]. 
L’hypocomplementemie (C3 et 
C4), bien que ne faisant pas partie 
des criteres de classification, est 
un element important du 
diagnostic. L’association anti-ADN 
et hypocomplementemie est 
quasiment pathognomonique de 
lupus, notamment avec atteinte 
renale glomerulaire proliferative. 


Classification des atteintes 

Deux localisations dominent le 
pronostic du lupus. 

L’atteinte renale doit etre 
recherchee systematiquement 
et regulierement chez tout patient 
lupique par I’analyse du sediment 
urinaire et de la proteinurie. Toute 
anomalie (proteinurie > 0,5 g/24 h, 
hematurie) necessite la realisation 


TABLEAU 2 

CLASSIFICATION DES ATTEINTES RENALES 

DU LUPUS (International Society 
of Nephrology 2004) 

Classe 1 

Glomerulonephrite mesangiale minime (glomerules 
optiquement normaux, depots en immunofluorescence) 

Classe II 

Glomerulonephrite mesangiale 

Classe III 

Glomerulonephrite proliferative focale 

Classe IV 

Glomerulonephrite proliferative diffuse 

Classe V 

Glomerulonephrite extramembraneuse 

Classe VI 

Glomerulonephrite sclerosante avancee (plus de 90 % 
des glomerules sont le siege d’une sclerose globale) 
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[> DOSSIER 


LUPUS SYSTEMIQUE : UNE MALADIE CHRONIQUE 


CLASSIFICATIONS DES ATTEINTES NEUROLOGIQUES DE C AMERICAN COLLEGE OF RHEUMATOLOGY 1999 


Systeme nerveux central 


> Meningite aseptique 

> Atteinte cerebrovasculaire (atherosclerose 
acceleree et antiphospholipides) 

> Atteinte demyelinisante (pseudo-sclerose 
en plaques) 

» Cephalees (migraines) 

> Mouvements anormaux (choree) 


• Myelopathie (myelite transverse) 

> Epilepsie 

> Confusion 

> Anxiete 

> Troubles cognitifs 

> Troubles de I’humeur 

> Psychose 


Systeme nerveux peripherique 

1 Guillain-Barre 
1 Neuropathie autonome 
1 Mononevrite 
1 Myasthenie 
1 Atteinte nerfs craniens 
1 Atteinte plexique 
1 Polynevrite 


i INDICE D’ACTIVITE DU LUPUS : SYSTEMIC LUPUS 
| ERYTHEMATOSUS DISEASE ACTIVITY (SLEDAI) 


Une poussee est definie par une augmentation > 3 points, 
une amelioration par une diminution > 3 points, 
une remission par un SLEDAI a 0 



Nombre 

Organe/systeme 

Type d’atteinte 

de 

points 

Systeme nerveux 

Convulsions 

8 


Psychose 

8 


Troubles des fonctions superieures 

8 


Troubles visuels 

8 


Atteinte des paires craniennes 

8 


Cephalees intenses 

8 


Accident vasculaire cerebral 

8 

Vasculaire 

Vascularite 

8 

Rein 

Proteinurie > 0,5 g/24 h 

4 


Hematurie 

4 


Leucocyturie aseptique 

4 


Cylindrurie d'hematies 

4 

Systeme locomoteur 

Polyarthrite 

4 


Myosite 

4 

Peau 

Rash malaire 

2 


Alopecie 

2 


Ulcerations muqueuses 

2 

Sereuses 

Pleuresie 

2 


Pericardite 

2 

Signes generaux 

Fievre > 38 °C 

1 

Anomalies 

Thrombopenie < 100000/mm 3 

1 

hematologiques 

Leucopenie > 3000/mm 3 

1 

Anomalies 

Hypocomplementemie 

2 

immunologiques 

Anti-ADN 

2 


d’une biopsie renale. L’analyse 
histologique determine le type de 
glomerulopathie (tableau 2). Les 
formes proliferatives segmentaires 
et focales (classe III) et diffuses 
(classe IV) sont les plus a risque 
devolution vers I’insuffisance 
renale et necessitent un traitement 
immunosuppresseur. 1 
L’atteinte neurologique touche 
preferentiellement le systeme 
nerveux central soit par un 
mecanisme vasculaire, notamment 
dans le cadre d’un syndrome des 
antiphospholipides associe, soit 
plus rarement par une atteinte 
myelinique. Les differentes 
atteintes ont ete classees par 
I’ACR en 1999 (tableau 3). 2 

Criteres d’activite du lupus 

Devaluation de I’activite du lupus 
peut etre utile, le plus souvent 
dans le cadre d’etudes, pour 
evaluer une nouvelle 
therapeutique ou adapter un 
traitement. Plusieurs echelles sont 
disponibles, les plus utilisees sont 
le SLEDAI (Systemic Lupus 
Erythematosus Disease Activity 
Index) 3 mesurant I’activite globale 
(tableau 4), et le BILAG (British 
Isles Lupus Assessment Group f 
qui evalue I’activite par organe. 
Toute prise en charge d’un malade 
lupique implique revaluation des 


traitements, mais doit egalement 
prendre en compte la qualite de 
vie, la toxicite des traitements et 
la recherche de comorbidites, 
comme le stipulent les 
recommandations europeennes 
(European Ligue Against 
Rheumatism [EULAR]). 5 • 
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